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ÁVADAS

Pa vel di ma Lë be rio op ti në neu ro pa ti ja (PLON) – vie na
daþ niau siø pa vel di mø op ti niø neu ro pa ti jø, su kel ta pir mi -
niø mu ta ci jø mi to chon dri në je DNR. Tai re ta, ge ne tið kai
pa vel di ma li ga, pa si reið kian ti op ti nio ner vo at ro fi ja ir cen -
tri nio ma ty mo pra ra di mu [1, 2]. Re mian tis ty ri mø duo me -
ni  mis,  apie  70 % PLON at  ve  jø  yra su  kel  t i
11778G>A/ND4, 3460G>A/ND1 ir 14484T>C/ND6 mu -
ta ci jø [3–6]. Be mi në tø mu ta ci jø, taip pat ap ra ðy ta dau giau
nei 18 ávai riø mtDNR po ky èiø, sie ja mø su PLON ir le -
mian èiø mi to chon dri jø elek tro nø trans por to gran di nës dis -
funk ci jà. Dël ðios dis funk ci jos tin klai nës gan gli në se làs te -
lë se su ma þë ja ATP sin te zë ir pa di dë ja ok si da ci nio stre so
ly gis. Tai le mia làs te liø de ge ne ra ci jà ir apop to zæ [7–10].
PLON daþ nis svy ruo ja nuo 1:31 000 iki 1:54 000 at ve jø
per me tus. Apie 80–90 % at ve jø li ga pa si reið kia vy rams,
daþ niau siai ant ra ja me ar tre èia ja me gy ve ni mo de ðimt me -

ty je. Taip pat ap ra ðy ti at ve jai, kai am þius svy ruo ja nuo 2 iki 
87 me tø [11, 12]. Daþ niau siai PLON ma ni fes tuo ja kaip be -
skaus mis, po ûmis cen tri nio ma ty mo ne te ki mas vie no je
aky je, ku ris po ke liø sa vai èiø ar më ne siø (vi du ti nið kai po
6–8 sa vai èiø) ap ima ir ki tà aká. Dau giau nei 97 % pa cien tø
an tra akis pa þei dþia ma per vie ne rius me tus. Jei per me tus
op ti në neu ro pa ti ja lie ka vien pu së, ma þai ti kë ti na, kad tai
bus PLON. Dis chro ma top si ja taip pat yra daþ nas simp to -
mas ir pri klau so nuo re gë ji mo aðt ru mo ne te ki mo laips nio.
Vyz dþiø re flek sai daþ niau siai lie ka ne pa þeis ti dël spe cia liø 
me la nop si no tu rin èiø tin klai nës gan gli niø làs te liø, ku rios,
ma no ma, yra at spa res nës mi to chon dri jø funk ci jos su tri ki -
mams [13].

Ðia me straips ny je ap þvel gia me pa vel di mos Lë be rio
op ti nës neu ro pa ti jos pa grin di nes kli ni ki nes ið raið kas ir gy -
dy mo ga li my bes.

KLINIKINË PAVELDIMOS LËBERIO OPTINËS
NEUROPATIJOS IÐRAIÐKA

Kli ni ki nio ty ri mo me tu, ap þiû rint akiø dug nà, jo vaiz das
ga li at ro dy ti nor ma lus, ta èiau re gos ner vo dis kas daþ niau
bû na hi pe re mið kas su pe ri pa pi lia ri në mis te lan giek ta zi jo -
mis ir vin giuo to mis krau ja gys lë mis, ið ei nan èio mis ið cen -
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Santrauka. Pa vel di ma Lë be rio op ti në neu ro pa ti ja (PLON) yra daþ niau siai pa si reið kian ti pa -
vel di ma op ti në neu ro pa ti ja, su kel ta pir mi niø mu ta ci jø mi to chon dri në je DNR. PLON pa si -
reið kia re gos ner vo at ro fi ja ir cen tri nio ma ty mo pra ra di mu. Apie 70 % PLON at ve jø nu sta to -
mos trys pa grin di nës mu ta ci jos mi to chon dri në je DNR (mtDNR): 11778G>A/ND4,
3460G>A/ND1 ir 14484T>C/ND6. Taip pat ap ra ðy ta dau giau nei 18 no ve li niø mtDNR mu -
ta ci jø, sie ja mø su PLON ir le mian èiø mi to chon dri jø elek tro nø trans por to gran di nës dis funk -
ci jà. Dël ðios dis funk ci jos tin klai nës gan gli në se làs te lë se su ma þë ja ATF sin te zë ir pa di dë ja
ok si da ci nio stre so ly gis. Tai le mia làs te liø de ge ne ra ci jà ir apop to zæ.

Ðia me straips ny je ap þvel gia me pa grin di nes pa vel di mos Lë be rio op ti nës neu ro pa ti jos
pa si reið ki mo ið raið kas ir gy dy mo ga li my bes.
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tri nës tin klai nës ar te ri jos. At li kus op ti næ ko he ren ti næ to -
mog ra fi jà, ga li ma ste bë ti tin klai nës ner vi niø skai du lø
sluoks nio (TNSS) pa bur ki mà, o re gos ner vo at ro fi ja vys -
to si pa laips niui, daþ niau siai 6–12 më ne siø. Pa grin di nës li -
gos, nuo ku riø rei kia di fe ren ci juo ti PLON, yra ki tos re gos
ner vo at ro fi jos (pvz., au to so mi niu do mi nan ti niu bû du pa -
vel di ma re gos ner vo at ro fi ja), taip pat Wol fram sin dro -
mas, re gos ner vo neu ri tas, kom pre si nës op ti nës neu ro pa ti -
jos, me ta bo li nës ar tok si nës neu ro pa ti jos, ma ku lo pa ti jos
[14]. Svar bu pa mi në ti, kad be re gë ji mo pra ra di mo PLON
yra sie ja ma ir su ðir dies, ner vø sis te mos bei griau èiø li go -
mis [15]. Re gos prog no zë, ser gant PLON, yra blo ga, dau -
gu mos pa cien tø re gos aðt ru mas lie ka 20/200 ar ma þiau bei
la bai blo gi na gy ve ni mo ko ky bæ [16, 17]. Ta èiau, ne pai -
sant ðios prog no zës, ga li mi spon ta ni niai re gos pa ge rë ji -
mai pir mai siais ar vë les niais me tais nuo su sir gi mo pra -
dþios. Ser gan tie ji PLON re tai pra ran dà re gà bû da mi
50 me tø am þiaus bei vy res ni [13]. Taip pat, tu rin tys
14484T>C ti po mu ta ci jà tu ri ge res næ re gos ið li ki mo prog -
no zæ nei tu rin tys 11778G>A ti po mu ta ci jà [13, 18]. Ki ti
tei gia mi prog nos ti niai veiks niai yra jau nes nis pa cien to
am þius, po ûmis li gos pa si reið ki mas su lë tai pro gre suo jan -
èiu re gos blo gë ji mu ir re lia ty viai di de lis re gos ner vo dis -
kas [19]. Bu vo pa siû ly ti ke li PLON gy dy mo me to dai, tarp
ku riø mais to pa pil dai, mi to chon dri jø bio ge ne zës ak ty va -
to riai, fi to est ro ge nai, hi per ba ri në de guo nies te ra pi ja ir
simp to mi nis gy dy mas, taip pat li te ra tû ro je mi ni mi ir ide -
be no nas bei ge nø te ra pi ja [20]. Ðios li te ra tû ros ap þval gos
tiks las – pri sta ty ti gy dy mo PLON al ter na ty vas ir ap þvelg ti 
ide be no no, ge nø te ra pi jos bei ka mie ni niø làs te liø pa nau -
do ji mà li gai gy dy ti.

PLON GYDYMO BÛDAI

Tra di ci niai ðios li gos gy dy mo me to dai jun gia: mais to pa -
pil dus, mi to chon dri jø bio ge ne zës ak ty va to rius, bri mo ni di -
nà, fi to est ro ge nus, cik los po ri nà A, ap lin kos ir mi ty bos
veiks niø ko rek ci jà.

Maisto papildai

Mi to chon dri jø funk ci jø su tri ki mams, tarp jø ir PLON, gy -
dy ti bu vo tai ky ti ávai rûs vi ta mi nø (B2, B3, B12, C, E ir fo -
lio rûgð ties) de ri niai, ko en zi mas Q10, al fa li poi di në rûgð -
tis, kar ni ti nas, l-ar gi ni nas ir dich lo ra ce ta tas. Mais to pa pil -
dø var to ji mo tiks las – pa ge rin ti mi to chon dri jø kvë pa vi mà
ir su ma þin ti lais vø jø ra di ka lø bei tok si nio ace til ko en zi -
mo A mo le ku liø pro duk ci jà. Taip pat kai ku rie mais to pa -
pil dai vei kia kaip al ter na ty vûs làs te liø ener gi jos ðal ti niai.
Vis gi, anks èiau mi në ti al ter na ty vûs gy dy mo me to dai iki
ðiol yra dis ku tuo ti ni ir në ra pla èiai tai ko mi, gy dant PLON.

Mitochondrijø biogenezës aktyvatoriai

Mi to chon dri jø bio ge ne zë – tai pro ce sas, ku rio me tu làs te -
lës pa di di na sa vo mi to chon dri jø ma sæ ir skai èiø, siek da -

mos pa di din ti ATF pro duk ci jà esant di des niems ener gi -
jos po rei kiams. Ðio pro ce so su tri ki mas yra glau dþiai sie -
ja mas su PLON ið si vys ty mu, to dël gy dant tai ko mi mi to -
chon dri jø bio ge ne zës ak ty va to riai [22]. Mi to chon dri jø
bio ge ne zæ ið da lies re gu liuo ja transk rip ci jos ak ty va to rius
PGC-1a, ku rá kon tro liuo ja pe rok si so mø pro li fe ra ci jà ak -
ty vuo jan tys re cep to riai ir AMF ak ty vuo ta pro tein ki na zë
[23]. Far ma ko lo gi niai ðiø pro tei nø ak ty va to riai ap ima
fib ra tus, ro zig li ta zo nà, met for mi nà ir 5-ami noi mi da zo -
lo-4-kar bok sa mi do ri bo nuk le o ti dà (AI CAR) [24]. Ta -
èiau vis dar në ra áro dy ta, kad far ma ko lo gi nis PGC-1a ak -
ty vi ni mas bû tø efek ty vus gy dant pa cien tus, ser gan èius
PLON.

Brimonidinas

Bri mo ni di nas yra vie tið kai nau do ja mas a2 ago nis tas, þi no -
mas dël sa vo neu rop ro tek ci nio po vei kio gy dant glau ko -
mà – jis ap sau go tin klai nës gan gli nes làs te les nuo ok si da -
ci nio pa þei di mo [25]. Ta èiau, nors vais tas ne bu vo veiks -
min gas re gë ji mo pra ra di mo pre ven ci jai ki to je aky je, pa -
cien tams su mo no ku li niu re gë ji mo pra ra di mu, ma no ma,
kad dël neu rop ro tek ci nio po vei kio, bri mo ni di nas ga lë tø
bû ti nau do ja mas kaip gy dy mo al ter na ty va PLON dar ne -
ser gan tiems ðios li gos ge no ne ðio to jams, ser gan tiems
glau ko ma ar akiø hi per ten zi ja, nes aukð tas aki spû dis sie ja -
mas su di des ne re gë ji mo pra ra di mo ri zi ka, ser gant PLON
[23].

Fitoestrogenai

At lik tø ty ri mø duo me ni mis, no rint ið veng ti ar ati to lin ti
PLON pa si reið ki mà ge no mu ta ci jø ne ðio to jams, ga lë tø bû -
ti nau do ja mi fi to est ro ge nai. Jie, veik da mi b es t ro ge nø re -
cep to rius, ma þi na làs te liø apop to zæ, ska ti na mi to chon dri jø
bio ge ne zæ ir stip riai su ma þi na lais vø jø de guo nies ra di ka lø
kie ká PLON làs te lë se [28].

Ciklosporinas A

Anks ty vas gy dy mas cik los po ri nu A sil pni na van de ni lio
pe rok si do sin te zæ, blo kuo da mas MTP po ras. An ti apop to -
ti nis cik los po ri no A po vei kis taip pat bu vo áro dy tas
LHON m.14484T4C ir m.14279G4A mu ta ci jø ne ðio to -
jams [29].

Simptominis ir palaikomasis gydymas

Daþ niau siai pa cien tai, ser gan tys PLON, yra jau ni su au gu -
sie ji su ið li ku siu pe ri fe ri niu re gë ji mu, to dël yra pui kûs kan -
di da tai sil pna re giø re a bi li ta ci jai, jiems taip pat nau din gos
sil pna re giø pa gal bi nës prie mo nës. Pa cien tai taip pat tu rë tø
veng ti ap lin kos ri zi kos veiks niø, blo gi nan èiø PLON ei gà,
to kiø kaip ta ba kas, al ko ho lio, cia ni do tu rin èiø pro duk tø
var to ji mas, vais tø, ku rie ga li pa si reikð ti tok si niu po vei kiu
mi to chon dri joms, var to ji mas, ypaè esant ûmaus re gë ji mo
pra ra di mo eta pui [20].
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Kiti gydymo metodai

Kai ku riuo se eks pe ri men ti niuo se ty ri mø mo de liuo se bu vo
ste bë ta, kad, nau do jant ar ti mo at stu mo in fra rau do nø jø
spin du liø te ra pi jà, ge ri na mas mi to chon dri jø funk ci nis ak -
ty vu mas ir làs te liø ið gy ve na mu mas. Ta èiau ðio me to do
vei ki mas në ra vi suo ti nai pri im tas ir vi sið kai ið aið kin tas.
Ma no ma, kad ar ti mo at stu mo in fra rau do nie ji spin du liai di -
di na ATF sin te zæ, sti mu liuo da mi ci toch ro mo c ok si da zës
ak ty vu mà [30]. Nors at lik tuo se ty ri muo se, ti riant ðá gy dy -
mo me to dà, efek ty vu mo ser gan tie siems PLON ne ste bë ta,
ta èiau tai ga lë tø bû ti to li mes niø ty ri mø ob jek tas [31]. In ter -
ne ti niuo se ðal ti niuo se ga li ma ras ti tei gi niø, kad pa cien -
tams, ser gan tiems PLON, pa dë jo hi per ba ri në de guo nies
te ra pi ja. Ðios te ra pi jos me tu, esant ûmiai li gos fa zei, tin -
klai nës gan gli nëms làs te lëms tie kia mas di des nis de guo -
nies kie kis, sie kiant pa ska tin ti mi to chon dri jø bio ge ne zæ.
Ta èiau tai ið lie ka dis ku tuo ti nu gy dy mo me to du dël te orið -
kai ga li mo tok si nio efek to, vir ði jant fi zio lo gi nes de guo nies 
kie kio nor mas làs te lë se, ku rio se mi to chon dri jø re spi racinë 
funk ci ja jau yra su tri ku si ir ga mi na mas per di de lis lais vø jø
de guo nies ra di ka lø kie kis [18].

NAUJAUSI PLON GYDYMO METODAI

Nau jau siems PLON gy dy mo me to dams pri ski ria mi ide be -
no nas ir ki ni no ana lo gai, ge nø te ra pi ja ir ka mie ni niø làs te -
liø nau do ji mas.

Idebenonas ir kinino analogai

Ubi ki no nas, dar þi no mas kaip ko en zi mas Q10 (CoQ), yra
li po fi lið kas elek tro nø per ne ðë jas ir en do ge ni nis an ti ok si -
dan tas, ran da mas vi sø làs te liø memb ra no se. Mi to chon dri -
jø vi di në je memb ra no je ubi ki no nas per ne ða elek tro nus á
trans por ti nës gran di nës kom plek sà III. Ide be no nas
(2,3-di me tok si-5-me til-6-(10hid rok si de cil)-1,4-ben zo ki -
no nas) yra þmo gaus su kur tas trum pos gran di nës (CoQ)
ana lo gas, ku riuo ban do ma pa keis ti CoQ. Ide be no no vei ki -
mo me cha niz mas ap ima jo an ti ok si da ci nes sa vy bes ir ge -
bë ji mà per neð ti elek tro nus tie siai á mi to chon dri jø kom -
plek sà III, ap len kiant kom plek sà I, ku rio ir trûks ta pa cien -
tø, ser gan èiø PLON, làs te liø mi to chon dri jo se. At ku ria ma
làs te li nës ener gi jos (ATF) ga my ba ir re ak ty vuo ja mos ne -
ak ty vios, ta èiau gy vy bin gos tin klai nës gan gli nës làs te lës.
Taip sie kia ma ið veng ti to li mes nio re gë ji mo pra ra di mo ir
at kur ti pra ras tà re gà. Ta èiau ide be no nas ga li veik ti ne tik
kaip an ti ok si dan tas, bet ir kaip pro ok si dan tas, kom plek se I
for muo da mas ne sta bi lø se mi ki no nà [32]. In vi tro stu di jo -
se, ku rio se tir tos tin klai nës gan gli nës làs te lës su kom plek -
so I trû ku mu, bu vo ste bë tas ap sau gi nis ide be no no po vei kis 
prieð làs te liø mir tá [38]. Pa cien tai, gy dy ti trum pos gran di -
nës sin te ti niu ben zo ki no nu, tei gia, kad jø re ga po gy dy mo
pa ge rë jo. Iki 2011 m., kol ne bu vo at lik ta jo kiø kli ni ki niø
ty ri mø, pa cien tai ide be no nu bu vo gy do mi „off la bel“, ir tik 
ke li at ski ri kli ni ki niai at ve jai bei ne di de lës ap im ties ret ro -

spek ty vios stu di jos bu vo pa skelb tos [33]. Ca rel li ir ki tø au -
to riø at lik to je stu di jo je bu vo tir ti ir ly gi na mi PLON ser -
gan tys pa cien tai, gy dy ti (44 pa cien tai) ir ne gy dy ti (59 pa -
cien tai) ide be no nu. Vi si pa cien tai, vy res ni nei 10 me tø ir
pra ra dæ re gë ji mà per vie ne rius me tus, bu vo ste bi mi ma -
þiau siai pen ke rius me tus. 11,8 % pa cien tø pra dë jo sveik ti
anks èiau ir bu vo gy dy ti il giau. Taip pat vi siems pa cien -
tams su mo no ku li niu re gë ji mo pra ra di mu, gy dy tiems ide -
be no nu, bu vo ste bë tas ir ki tos akies re gë ji mo pra ra di mas,
ta èiau jis pa si reið kë vë liau [34]. Pir ma ran do mi zuo ta
PLON gy dy mo ide be no nu stu di ja bu vo pa va din ta
RHODOS (Res cue of He red i tary Op tic Dis ease Out pa -
tient Study). Tai bu vo 24 sa vai èiø truk mës, mul ti cen trinis,
dvi gu bai ak las, ran do mi zuo tas ir pla ce bo kon tro li nis ty ri -
mas. Ja me da ly va vo 85 PLON ser gan tys pa cien tai su
m.3460G>A, m.11778G>A, m.14484T>C mu ta ci jo mis ar
mi to chon dri jø DNR mu ta ci jo mis, ku rie per pas ta ruo sius
pen ke rius me tus pra ra do re gë ji mà ir bu vo gy dy ti ide be no -
nu 900 mg/d do ze [34]. Stu di ja ne pa ro dë tei gia mo gy dy mo 
efek to re gë ji mui po 24 sa vai èiø, ta èiau bu vo ste bë ta, kad
pa cien tams su skir tin gu re gë ji mo aðt ru mu ide be no nas bu -
vo efek ty ves nis. Taip pat bu vo nu sta ty ta, kad, ly gi nant su
pla ce bo gru pe, pa cien tams su m.3460G>A, m.11778G>A
ge ne ti në mis mu ta ci jo mis pa si reið kë ge riau sias gy dy mo
ide be no nu efek tas. Ta èiau esant m.14484T>C mu ta ci jai
daþ nes ni bu vo sa vai mi niai li gos pa ge rë ji mai, ly gi nant su
pla ce bo gru pe [45]. At lie kant ðá ty ri mà, pa cien tai bu vo ste -
bi mi dar iki 30 më ne siø po gy dy mo nu trau ki mo
(RHODOS-OFU stu di ja). Pa ste bë ta, kad tei gia mas gy dy -
mo efek tas ið li ko net ir nu trau kus vais to var to ji mà [35].

Ne se niai „Tarp tau ti niu su ta ri mu“ bu vo pa skelb ta, kad
PLON gy dy mui ide be no nà re ko men duo ja ma pra dë ti skir ti 
kaip ga li ma grei èiau (900 mg per die nà) ir tæs ti jo var to ji mà 
ma þiau siai vie ne rius me tus pa cien tams, ku rie ðia li ga ser ga 
iki 1 me tø. Ta èiau në ra pa kan ka mai áro dy mø dël to kio gy -
dy mo re ko men da vi mo pa cien tams su lë ti ne PLON, ku rie
ser ga nuo 1 iki 5 me tø ar dau giau nei 5 me tus (skai èiuo jant
lai kà nuo ant ro sios akies pa þei di mo) [36]. Struk tû rið kai
pa na ðus á ko fer men tà Q10 ir ide be no nà yra EPI-743, ku ris
vei kia sà vei kau da mas su fer men tu NADPH ki no no re duk -
ta ze (NQO1) ir for muo ja sta bi lius hid ro ki no nus, pa si þy -
min èius an ti ok si da ci në mis sa vy bë mis [37]. Pir mie ji
EPI-743 nau do ji mo re zul ta tai at ro do daug þa dan tys, nes,
ið ty rus 4 ið 5 PLON ser gan èiø pa cien tus su skir tin go mis
mi to chon dri jø mu ta ci jo mis, bu vo ste bë tas re gë ji mo pa ge -
rë ji mas: re gos aðt ru mo, spal vi nio re gë ji mo ir ki tø pa ra met -
rø [38].

Genø terapija

Ge nø te ra pi ja, ku rios me tu pa ki tæs ge nas pa kei èia mas nor -
ma liu, ne pa ki tu siu, ma no ma, ga li bû ti tai ko ma gy dant mi -
to chon dri jø li gas. Ser gant PLON, ge nø te ra pi ja ga lë tø bû ti
pla èiai tai ko ma dël leng vai pa sie kia mo tin klai nës gan gli -
niø làs te liø sluoks nio, tad PLON bû tø uni ka li „la bo ra to ri -
ja“ to li mes niems ty ri mams, ieð kant nau jø mi to chon dri jø
li gø gy dy mo bû dø [39]. Ka dan gi, ser gant PLON, re gë ji -
mas pra ran da mas pa laips niui – ið pra dþiø vie no je aky je,
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vë liau – ki to je, ty ri mø ir gy dy mo bû dø ban dy mo lai ko tar -
pis ga lë tø bû ti esant pa þeis tai vie nai akiai, bet dar pa þei di -
mui ne apë mus ant ro sios akies [40]. Ta èiau, no rint in teg -
ruo ti nor ma lø ge nà á mi to chon dri jø ge no mà, su si du ria ma
su sun ku mais dël mi to chon dri jo se esan èios dvi gu bos
memb ra nos. Tai gi rei kia nau do ti vek to rius, ga lin èius per -
ei ti per vi di næ memb ra nà, to kius kaip ade no-aso ci juo ti vi -
ru sai (AAV) [41].

Ge nø te ra pi jos ga li my bës pir mà kar tà bu vo pa de -
monst ruo tos hib ri di në se PLON làs te lë se, tu rin èio se mu ta -
ci jà m.11778G>A [42]. Ka dan gi su dë tin ga áterp ti ge nà tie -
siai á mi to chon dri jà, bu vo tai ky ta alo to pi në ge nø raið ka.
Nau do jant ðià tech ni kà, ge nas pir miau sia yra áter pia mas á
bran duo lio ge no mà, taip pa ga mi na mas bal ty mas su mi to -
chon dri jas pa sie kian èia se ka ir ga li bû ti áneð tas á mi to chon -
dri jà. At lie kant ban dy mà su mu tan ti ne pe le, ser gan èia
PLON, alo to pi nio ND4 su AAV vek to riu mi nau do ji mas
bu vo sëk min gas – ste bë tas re gos pa ge rë ji mas, at si sta të
ATF sin te zë ir ið veng ta tin klai nës gan gli niø làs te liø bei re -
gos ner vo ak so nø pra ra di mo [43].

Cwer man-Thi bault ir ben dra au to riams at li kus eks pe ri -
men tus su þiur kë mis, ser gan èio mis PLON, bu vo pa de -
monst ruo tas ND4 sau gu mas ir efek ty vu mas, áro dan tis, kad 
ge nø te ra pi ja, nau do jant alo to pi næ ge nø raið kà, ga lë tø bû ti
tai ko ma þmo nëms, ser gan tiems PLON [16]. Tai áro dë Wan 
ir ben dra au to riai, at li kæ kli ni ki ná ty ri mà, ku ris pa ro dë re -
gos aðt ru mo pa ge rë ji mà 6 ið 9 pa cien tø, ser gan èiø PLON.
Kom pli ka ci jø ne bu vo nu sta ty ta nei pro ce dû ros me tu, nei
pra ëjus 9 më ne siams po gy dy mo [44]. Guy ir ben dra au to -
riai, at li kæ eks pe ri men tà nau do da mi ser gan tiems PLON
ma þø ir vi du ti niø do ziø alo to pi næ ge nø te ra pi jà, taip pat nu -
sta të tei gia mus gy dy mo re zul ta tus [45, 46]. Di de liø do ziø
te ra pi ja taip pat tu rë tø bû ti ti ria ma [47, 48].

Gydymas kamieninëmis làstelëmis

„The Stem Cell Oph thal mo l o gy Tre at ment Stu dy“
(SCOTS) nau do ja au to lo gi nes kau lø èiul pø ka mie ni nes
làs te les re gos ner vo ir tin klai nës li goms gy dy ti. Pa cien -
tams, ser gan tiems PLON, ku riems bu vo tai ky tas ðis gy dy -
mo me to das, bu vo ste bë tas re gos aðt ru mo pa ge rë ji mas nuo 
ran kos ju de siø ma ty mo iki 20/200 ir nuo pirð tø ma ty mo iki
20/100, kar tu ste bë tas ir re gos lau ko pa di dë ji mas bei ne nu -
sta ty ta rim tø gy dy mo kom pli ka ci jø [49]. Vis gi, rei ka lin gi
to li mes ni ka mie ni niø làs te liø te ra pi jos tai ky mo, ser gant
PLON, ty ri mai.

IÐVADOS

PLON yra re ta li ga, api bû di na ma kaip tin klai nës gan gli niø
làs te liø de ge ne ra ci ja, ku riai bû din gas abie jø akiø re gë ji mo
pra ra di mas ir blo ga prog no zë. Li ga pa si reið kia esant mu ta -
ci joms mi to chon dri jo se, taip pat áta kos tu ri ir ávai rûs ri zi -
kos veiks niai. Kal bant apie PLON gy dy mà, siû lo ma tai ky ti 
ávai rius gy dy mo me to dus, ta èiau, re mian tis nau jau siais ty -
ri mais, bu vo áro dy ta, kad ide be no nas, ge nø te ra pi ja ar ka -

mie ni niø làs te liø te ra pi ja ga lë tø bû ti tai ko mi efek ty viam
ðios li gos gy dy mui, ir PLON ne be bû tø ávar di ja ma kaip ne -
pa gy do ma li ga.
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TREAT MENT OP TIONS FOR LEBER HE RED I TARY
OP TIC NEU ROP A THY

Sum mary

Leber he red i tary op tic neu rop a thy (LHON) is the most com mon
he red i tary op ti cal neu rop a thy caused by pri mary mu ta tions in
mi to chon drial DNA. LHON man i fests as op tic nerve at ro phy and 
loss of cen tral vi sion. In about 70% of LHON cases three ma jor
mu ta t ions in mi to chon dria l  DNA: 11778G>A/ND4,
3460G>A/ND1 and 14484T>C/ND6 are de tected. Lit er a ture
also de scribes more than 18 novel mtDNA mu ta tions as so ci ated
with LHON and the dys func tion of mi to chon drial elec tron trans -
port chains. Due to this dys func tion, ATP syn the sis de creases and 
the level of ox i da tive stress in gan glion cells of the ret ina in -
creases, which leads to cell de gen er a tion and apoptosis.

In this ar ti cle, we re view the main man i fes ta tions of Leber
he red i tary op tic neu rop a thy and its treat ment op tions.

Keywords: Leber he red i tary op tic neu rop a thy, treat ment op -
tions, treat ment mo dal i ties.
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